气管腺样囊性癌（tracheal adenoid cystic carcinoma）又称圆柱瘤，是一种少见的原发于气管、支气管的低度恶性肿瘤，临床易造成误诊而延误治疗^\[[@b1]\]^，手术配合放疗效果好^\[[@b2]\]^，总结我院1958年1月-2007年12月50年间收治的43例气管、支气管腺样囊性癌患者，将诊断、治疗效果及治疗经验分析如下。

1. 资料与方法 {#s1}
=============

总结我院50年间收治的43例原发性气管、支气管腺样囊性癌患者，其中男性23例，女性20例，男女比例为1.15：1，占我们同期收治的支气管肺部肿瘤的0.95%，在同期收治的支气管低度恶性肿瘤中占18.3%。年龄19岁-65岁，平均43岁。病程2周-4年，多为3个月。主要症状与体征：刺激性咳嗽22例，其中7例伴痰血，11例患者主要以胸闷、气短为主诉症状，其中5例伴发热，6例患者以喘息伴吸气性哮鸣音为主要症状（其中2例按喘息性支气管炎在呼吸内科治疗近3个月后症状仍无缓解而来我院胸外科就诊），另有3例因体检发现肺部阴影而就诊。

胸部X线及CT检查发现病变主要为边缘规则、密度均匀的阴影，增强扫描病灶有不同程度强化。中心型40例，其中6例伴肺不张，与中心型肺癌较难鉴别；周围型3例。行纤维支气管镜检查31例，其中30例发现气管、支气管腔内呈结节或菜花样突出的肿物，1例未发现异常。术前取活检经病理证实为腺样囊性癌者19例（[图 1](#Figure1){ref-type="fig"}）。

![患者诊断相关图片。A：术前CT；B：术前纤支镜；C：术后CT；D：术后病理\
One patient\'s pictures related to diagnosis. A: Preoperative CT; B: Preoperative bronchofiberscope; C: Postoperative CT; D: Postoperative pathology](zgfazz-13-6-628-1){#Figure1}

所有患者中40例采取手术治疗，其中全肺切除并隆突楔形切除成形术5例（右侧全肺切除4例，左侧1例），全肺切除16例（右全肺7例，左全肺9例），单纯肺叶切除8例，9例患者行肺叶袖式切除术，2例行病灶单纯切除，术后病理报告均为腺样囊行癌。清扫肺门及纵隔淋巴结4例见癌转移，支气管残端癌残留5例。3例在纤支镜下介入治疗，（其中1例肿瘤位于气管下段后壁，1例位于左总支气管，另1例位于右上叶支气管前段）。术后21例患者辅助放疗（含5例残端阳性者及4例有淋巴转移患者），放射总剂量分别为60 Gy-100 Gy。5例化疗（含3例纤支镜下介入治疗患者），另17例未作任何辅助治疗。

2. 结果 {#s2}
=======

全组43例患者术后均无并发症发生，无手术死亡。总随访率为97.6%（42/43），1例失访按死亡计。3年、5年、10年生存率分别为100%（41/41）、89.5%（34/38）、87.1%（27/31）。术后辅助放疗者5年生存率为100%（21/21）。5例气管残端阳性者手术后经放疗均获得长期生存。17例未做任何辅助治疗者有2例死于复发和转移。内镜介入治疗的3例患者中1例于术后6年出现双肺转移，该患者因合并慢性阻塞性肺疾病10余年，最后死于肿瘤消耗合并呼吸衰竭。术后残端阳性与阴性患者的5年生存率分别为100%（4/4）*vs* 88.23%（30/34），*P*\>0.05；术后辅助化、放疗与未做辅助治疗患者的5年生存率分别为8.33%（2/24）*vs* 7.14%（1/14），*P*\>0.05，差异均无统计学意义。

3. 讨论 {#s3}
=======

腺样囊性癌是一种少见的气管、支气管内肿瘤，又名圆柱瘤。起源于气管、支气管粘液腺的导管，生长缓慢^\[[@b3]\]^，1982年世界卫生组织发表的肺肿瘤组织分类法将腺样囊性癌和粘液表皮癌归类于支气管腺体癌。

3.1. 发病情况及病理特点 {#s3-1}
-----------------------

气管、支气管腺样囊性癌发病率较低^\[[@b1],\ [@b4]\]^，本组病例占我们同期收治的支气管肺部肿瘤的0.95%。平均年龄为43岁，低于同期肺癌患者。该病在支气管低度恶性肿瘤中发病率也较低^\[[@b5]\]^，占气管原发肿瘤的30%^\[[@b6]\]^。男女发病率相近^\[[@b4]\]^，本组患者男女比例为1.15:1。腺样囊性癌来源于支气管粘膜的腺管或腺体的粘液分泌细胞，多发生在第6级支气管以上、较中心有粘液腺结构的气管、支气管内，有文献报道^\[[@b7]\]^气管后侧软骨和膜部的连接部分为肿瘤的好发部位，与本组病例统计结果不一致。此瘤发生在粘膜下，常可在粘膜下平面围绕着支气管壁蔓延较远的距离，其生长方式为浸润性生长，瘤体外无完整包膜。有学者^\[[@b8]\]^把气管腺样囊性癌根据镜下细胞排列分为三个亚型：腺管状、筛状、实体状。其中筛状是指肿瘤细胞由位于内层的导管上皮细胞和外层的肌上皮细胞组成，两种细胞排列呈典型筛状，筛孔内有粘液样物。组织学分级：Ⅰ型包含腺管状和筛状，无实体状；Ⅱ型指腺管状、筛状和包含 \< 20%的实体状；Ⅲ型指腺管状、筛状和\>20%的实体状。浸润类型：Ⅰ型完全在腔内；Ⅱ型主要在腔内；Ⅲ型主要在腔外，分化最好的是管状，最差的是实体状。组织学亚型是该病肿瘤生长方式和预后的重要因素。按Bhattaacharwa^\[[@b9]\]^在2004年SEER总体分析中的建议，病理分期可分为以下几种：T1：气管肿瘤 \< 2 cm；T2：气管肿瘤\>2 cm；T3：肿瘤侵及气管外，但未侵及邻近器官或组织；T4：肿瘤侵及邻近器官或组织；Tx：肿瘤无法评估。颈部或纵隔淋巴结阳性为N1。Ⅰ期为T1N0；Ⅱ期为T2N0；Ⅲ期为T3N0；Ⅳ期为T4N0或任何TN1。

3.2. 影像学表现 {#s3-2}
---------------

气管腺样囊性癌有不同的生长方式及影像表现，有文献^\[[@b10]\]^报道根据其影像表现分为腔内广基型、管壁浸润型、腔内外生长型及隆突肿块型等四型。气管体层摄影、胸部CT及MRI均可显示肿瘤。气管体层摄影能够比较清楚地显示肿瘤长度、管腔内外肿瘤及管壁情况，而CT则能更清楚显示腔内特别是腔外受侵的范围与淋巴结转移的情况，增强扫描病灶呈不同程度均匀强化。MRI较CT能更清楚地分辨肿瘤的密度。本组15例为仅行气管体层检查而发现原发肿瘤，另28例行CT检查，其中7例行MRI检查。其表现与文献报道基本一致，鉴于如今高分辨螺旋CT在临床的广泛应用，我们认为目前对初诊的腺样囊性癌患者行胸部CT并配合纤支镜检查即可，必要时再行胸部MRI，气管体层摄影可不作为常规检查。

3.3. 临床特点 {#s3-3}
-------------

腺样囊性癌的病史2月-10余年，多在2年-3年，本组最长者为4年。早期肿瘤较小，一般无临床症状，偶有刺激性咳嗽伴血丝痰，病情进展缓慢，持续时间较长，咯血量一般很少，本组有7例患者仅为痰中少量带血。当肿瘤增大至影响通气时，可出现反复呼吸道感染，甚至出现肺不张、肺脓肿。当患者出现呼吸道不全梗阻时，最常见的症状是呼吸困难和喘鸣，易误诊为慢性支气管炎或支气管哮喘。本组有6例患者因肿瘤引起气道不全梗阻致喘息伴吸气性哮鸣音而就诊。腺样囊性癌好发于主、叶支气管，较小支气管少见，如为周围型，则表现为单发圆形或类圆形阴影。张合林报道^\[[@b5]\]^8例患者中有2例为周围型，本组周围型发生率为6.9%（3/43）。

3.4. 治疗情况及预后 {#s3-4}
-------------------

目前认为根治性手术切除是气管、支气管腺样囊性癌的首选治疗方法，但由于肿瘤沿着管壁浸润，显微镜下观察肿瘤总是超过可见或可触及的肿瘤界限，这种扩散在很多病例达1 cm或更多。故手术切缘阳性较多见。本组40例手术患者，单纯全肺切除16例，行气管成型者14例，仍有5例残端阳性。气管腺样囊性癌对放疗较敏感，Kanematsu等^\[[@b11]\]^报道16例腺样囊性癌患者，其中11例接受手术治疗，6例为切缘阳性，5例阳性患者在术后进行放疗，其5、10年无复发生存率分别为91%和76%。另有文献^\[[@b12]\]^报道，对不能手术的患者采用同步放疗、化疗，提示取得较好的结果。本组5例残端阳性患者术后配合放疗，目前均获得长期生存。本组患者中3例未手术，在内镜下高频圈套切除并配合冷冻治疗，术后化疗，1例6年后死亡，另2例目前生存状况良好。有文献^\[[@b13]\]^报道，经纤支镜腔内激光、微波、高频电刀切割、支架植入等方法作为姑息性治疗手段，可有效切除肿瘤并缓解呼吸道症状。

综上所述，我们认为对长期伴有呼吸道症状的患者应提高警惕，必要时行纤支镜及胸部CT检查，避免遗漏腺样囊性癌患者，确诊者首选手术治疗并配合放疗，不能手术者在内镜下介入治疗也是一种较好的治疗方法。
